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CO106. TUMOR NEUROENDÓCRINO DO PÂNCREAS 
PRODUTOR DE ACTH OU CARCINOMA DE PEQUENAS 
CÉLULAS DO PULMÃO – DIFICULDADES NO DIAGNÓSTICO
G. Melo Rocha1, P. Ferreira2, A. Barroso3, M.J. Oliveira1
1Serviço de Endocrinologia; 2Serviço de Medicina Interna; 3Serviço 
de Pneumologia. Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.
Caso clínico: Apresenta-se o caso de uma mulher de 52 anos 
que recorreu ao SU de Medicina Interna do CHVNG/E com quadro 
de astenia, aumento de peso, equimoses dispersas, edemas 
generalizados, polidipsia e poliúria. Apresentava um biótipo 
cushingóide e no estudo analítico descobriu-se uma hipocaliémia 
grave (2,4 mmol/L). Diagnosticou-se um síndrome de Cushing 
ACTH dependente. Em TAC cerebral do ambulatório (para estudo 
de cefaleias) existia uma suspeita de microadenoma adenoma 
hipofisário confirmado por RMN. Fez-se a exérese do adenoma 
por via transesfenoidal confirmando-se “adenoma” na histologia. 
Perante a persistência da clínica, cortisolúria e níveis de ACTH 
elevados fez TAC toraco-abdomino-pélvico no qual se encontraram 
adenomegalias pericentimétricas supraclaviculares à esquerda 
cuja citologia revelou metástase de carcinoma e adenomegalias de 
30 mm no espaço mediastínico antero-superior cuja biópsia revelou 
um carcinoma de pequenas células do pulmão. Houve reversão 
clínica e analítica do síndrome de Cushing que se manteve por cerca 
de um ano. Perante novo agravamento clínico, realizou-se um TAC 
revelou adenomegalias mediastínicas maiores (4 cm) bem como 
uma lesão quística no processo uncinado do pâncreas. A PET com 
68Ga DOTANOC evidenciou um foco intenso de captação ao nível da 
transição do corpo para a cauda do pâncreas e focos menos intensos 
no mediastino. Revendo a TAC era visível uma lesão hipervascular 
pericentimétrica no corpo do pâncreas cuja citologia diagnosticou 
um tumor neuroendócrino. Repetiu-se a biópsia de adenomegalia 
mediastínica - tumor neuroendócrino com positividade multifocal 
para o anticorpo anti-ACTH. Iniciou terapêutica com lanreótido e 
aguarda-se reavaliação.
Discussão: O síndrome de Cushing ectópico é a forma mais 
rara e mais grave de síndrome de Cushing e este caso evidencia as 
dificuldades que podem existir no diagnóstico do síndrome assim 
como na localização do foco primário produtor de ACTH.
CO107. PARAGANGLIOMA SIMPÁTICO MALIGNO – 
A PROPÓSITO DE UM CASO CLÍNICO
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Introdução: Paragangliomas simpáticos são tumores raros, 
secretores de catecolaminas, com origem extra-suprarrenal. 
O diagnóstico em idade pediátrica é efectuado em 10-20% dos casos. 
Malignidade define-se pela presença de metástases e ocorre em 
20%. A presença de mutação SDHB está associada a paragangliomas 
abdominais, múltiplos e metastáticos. Em caso de malignidade, 
o tratamento é pr incipalmente paliat ivo. O radiofármaco 
131I-Metaiodobenzilguanidina (MIBG) tem sido utilizado, com 
eficácia limitada. O prognóstico é variável e a evolução pode ser 
indolente.
Caso clínico: Rapaz de 12 anos, apresentou-se com início 
súbito de cefaleias, diaforese, diminuição da força muscular à 
esquerda e alteração do estado de consciência. Os pais referiam 
episódios de cefaleias há 4 anos, não valorizados. Ao exame 
objectivo, destacava-se score de 7 na Escala de Coma de Glasgow, 
hipertensão arterial grave de 280/140 mmHg, e hemiparesia 
esquerda. A TC-CE revelou AVC hemorrágico localizado no tálamo 
direito, com envolvimento intraventricular extenso. Analiticamente, 
metanefrinas totais urinárias 3,1 mg/24h [0,25-0,8] e norepinefrina 
plasmática 16.393 pg/mL [< 450]. A TC-abdominal revelou tumor 
do órgão de Zuckerkandl com 9 cm e lesão retroperitoneal com 
2 cm. Foi submetido a excisão tumoral e o resultado histológico foi 
consistente com paraganglioma. Após a cirurgia observou-se franca 
redução dos doseamentos bioquímicos, embora mantendo-se acima 
dos valores de referência. A TC-abdominal e a cintigrafia 131I-MIBG 
não revelaram alterações. O doente recuperou totalmente e a 
pressão arterial foi controlada com Fenoxibenzamina e Atenolol. Aos 
14 anos, foi-lhe diagnosticado tumor na coluna dorsal. Efectuada 
remoção tumoral, sendo a histologia compatível com metástase 
óssea de paraganglioma. Abandonou o seguimento hospitalar até 
aos 26 anos. Nessa altura realizou cintigrafia 123I-MIBG que revelou 
envolvimento metastático múltiplo ósseo e de tecidos moles. Foram 
efectuadas 3 terapêuticas com 131I-MIBG, dose cumulativa 580 mCi, 
sem resposta tumoral. O teste genético identificou mutação no 
gene SDHB. Actualmente tem 37 anos, é independente, com bom 
estado geral e adequado controlo tensional, referindo episódios de 
dor osteoarticular e apresentando ligeira dificuldade na marcha. 
As metanefrinas totais e normetanefrina estão persistentemente 
elevadas.
Discussão: Os autores apresentam um caso raro de paragan-
-glioma maligno, com mutação SDHB, que se apresentou como AVC 
hemorrágico em idade pediátrica. A terapêutica com 131I-MIBG não 
proporcionou redução tumoral. Salienta-se ainda o curso indolente 
da doença, diagnosticada há 25 anos.
CO108. TERAPÊUTICA COM ANÁLOGOS 
DA SOMATOSTATINA MARCADOS COM 177LU 
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Introdução:  As terapêut icas sistémicas convencionais 
apresentam um papel limitado na abordagem dos tumores 
neuroendócrinos (TNE) metastizados. O tratamento com análogos 
da somatostatina (AS) marcados com 177Lu apresenta por isso um 
papel crescente nestes tumores.
Caso clínico: Homem de 52 anos, referenciado por TNE, 
assintomático, diagnosticado por biópsia hepática (tecido hepático 
com infiltração por TNE, compatível com metástases), realizada 
por deteção de nódulos hepáticos, no contexto de colecistectomia. 
Efetuou TC abdominal que revelou múltiplas formações nodulares 
hepáticas, maior com 24 mm, sem referência ao pâncreas; 
cintigrafia-TEKTROTID-99mTc com hiperfixação a nível hepático, 
2 focos de hiperfixação abdominal na projecção da linha média 
e polo superior do rim esquerdo; ecoendoscopia que revelou 
formação nodular no pâncreas, 40 × 24 mm. Efetuou doseamento 
de serotonina 183,0 ng/mL (40-450), A5HI 3,7 ng/24h (2,0-10), 
cromogranina A (CgA) 286 ng/mL(134), gastrina 118 ng/mL (< 108), 
insulina 6,43 uUI/mL (6-30) e glucagon 472 pg/mL(100-190). 
Submetido a pancreatectomia corpo-caudal e esplenectomia. 
A histologia revelou TNE, grau 2, do pâncreas bem diferenciado, 
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3,6 × 2,7 × 4 cm, 2 a 10 mitoses/CGA, Ki 67 3-20%, invasão dos 
tecidos moles peri-pancreáticos, linfovascular, perineural, 
positividade para Cam52, CgA, sinaptofisina e NSE; metastização 
ganglionar. No estudo hormonal pós-cirurgia polipeptídeo 
pancreático 1.493 pmol/L(< 200), CgA 156 ng/mL(< 134), glucagon 
582 pg/mL(100-190), somatostatina 6,2 pmol/L(<  16,0). No 
PET-68Ga-DOTANOC presença de focos de hiperfixação hepática, 
gânglios lombo-aortícos e pericelíacos. Foi decidido iniciar 
terapêutica com AS e embolização das metástases hepáticas. Repetiu 
PET-68Ga-DOTANOC que revelou presença de novos focos hepáticos 
pelo que realizou nova embolização. Por progressão da doença 
iniciou terapêutica com 177Lu-DOTATATE (1a 5,5 GBq; 2a 6,3 GBq e 3a 
5,5 Gbq). No PET-68Ga-DOTANOC após 3 ciclos de 177Lu- DOTATATE 
presença de focos nos lobos hepáticos mas em menor número e sem 
evidência de adenopatias.
Discussão: O tratamento com AS radiomarcados representa 
uma estratégia promissora em doentes com TNE metastizados ou 
inoperáveis estando o tratamento com 177Lu associado a melhoria 
sintomática e um aumento da sobrevida.
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Introdução: As neoplasias endócrinas do pâncreas (NEP), 
constituem 1-10% de todas as neoplasias pancreáticas e entre 60-90% 
são não funcionantes (NEPNF). Contudo a sua incidência tem vindo 
a aumentar, sobretudo à custa de pequenos incidentalomas. O único 
tratamento curativo é a ressecção cirúrgica. As NEPs apresentam 
sobrevida média após ressecção de 58-97 meses (M) e de 15-21M 
em doentes não operados. As complicações inerentes à cirurgia 
pancreática (CP) ainda são atualmente responsáveis por importante 
morbilidade.
Caso clínico:  Doente de 66 anos, com histór ia de DM2 
(2 anos de evolução), orientada para o IPOP em Agosto de 2010, 
por nódulo pancreát ico, achado em ecograf ia abdominal . 
Realizou TC que mostrava área vagamente nodular com 1,4cm 
de maior diâmetro no corpo/transição para o colo, hipodensa e 
hipervascular após contraste (fase arterial e venosa) o que levantou 
a suspeita de poder tratar-se de uma NEP. Não apresentava qualquer 
sintomatologia sugestiva de síndroma de hipersecreção hormonal. 
O 68GaDOTANOC-PET/CT mostrava intensa hiperfixação no corpo 
do pâncreas. Analiticamente: Glucagon 162 pg/mL (100-190), 
Somatostatina 15,3 pmol/L (< 16,0) e Cromogranina A267 ng/mL 
(< 104). Foi submetida a enucleação da lesão, complicada com fístula 
pancreática e quadro infeccioso, que motivaram um internamento 
prolongado. O exame histológico revelou tratar-se de uma NEP 
com 1,6 cm, Ki67% < 2%, < 2 mitoses/CGA, sem necrose, sem invasão 
linfovascular/perineural, margens a interessar focalmente a 
neoplasia: NEPNF G1,pT1NxMx, Estadio I (ENETS-TNM, AJCC/UICC). 
Atualmente não apresenta evidência de recidiva.
Discussão: A cirurgia representa o tratamento de eleição nas 
NEPs localizadas, já que se associa a benefícios significativos na 
sobrevida. Porém, atendendo à crescente incidência de achados 
imagiológicos e à morbilidade associada à CP, como se verificou 
neste caso, é atualmente debatido se doentes assintomáticos com 
pequenas NEPNFs deverão ser submetidos, por rotina, a intervenção 
cirúrgica. Tal é apoiado pelo facto de apenas cerca de 6% dos 
incidentalomas < 2 cm apresentarem comportamento maligno. 
Caso se opte por vigilância, é sugerido (recomendações da ENETS) 
um follow-up imagiológico trimestral no primeiro ano e bianual 
após.
CO110. CARCINOMAS ADRENOCORTICAIS: CASUÍSTICA 
DOS ÚLTIMOS 10 ANOS DO CENTRO HOSPITALAR DO 
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Introdução:  Os carc inomas adrenocor t icais (C AC) são 
neoplasias raras de prognóstico reservado, com uma incidência 
estimada de 2 casos por milhão de pessoas por ano, e que atingem 
sobretudo mulheres entre os 30-50 anos. Cerca de 60% cursam 
com hipersecreção hormonal. O tratamento baseia-se na ressecção 
cirúrgica e no mitotano adjuvante, com ou sem outros agentes 
citotóxicos.
Objetivo: Caracterização clínica, terapêutica e resposta obtida 
dos doentes com CAC.
Métodos: Estudo retrospectivo, realizado através da consulta dos 
processos clínicos dos doentes com diagnóstico histopatológico de 
CAC do CHP entre 2002-2012.
Resultados: Foram identificados sete doentes (5 mulheres; 
2 homens), com idade mediana ao diagnóstico de 43 anos (26-73; 
mín-máx). A apresentação clínica que orientou o diagnóstico foi: HTA 
não controlada e aumento de peso (n = 3), queixas constitucionais 
com alectuamento (n = 1), queixas inespecíficas e enfartamento 
(n = 1); incidentaloma adrenal (n = 1), estudo de hipocalemia (n = 1). 
Dos doentes que se apresentavam com algum tipo de sintomatologia, 
o tempo mediano entre o início dos sintomas e diagnóstico foi de 
2 meses. À data do diagnóstico, 71% dos doentes apresentava HTA, 
28% sinais sugestivos de hipercortisolismo e 28% hirsutismo. Quatro 
casos exibiam co-secreção hormonal: cortisol e aldosterona (n = 2), 
ou cortisol e androgénios (n = 2). À data do diagnóstico, o tamanho 
do tumor variava entre 5,3 e 12 cm, com o seguinte estadiamento 
clínico: estadio II (n = 2), III (n = 2), e IV (n = 3). Cinco foram 
submetidos a exérese cirúrgica total ou parcial. Mitotano adjuvante 
foi realizado em 5 doentes, 3 efectuaram quimioterapia clássica e 
um bevacizumab. Seis evoluíram com progressão da doença com 
metastização multissistémica e morte. As taxas de sobrevida aos 6 e 
12 meses foram de 86% e 57%, respectivamente.
Conclusão: Esta casuística confirma a raridade e o comporta-
-mento agressivo destas neoplasias, que muitas vezes se apresentam 
já num estadio avançado ao diagnóstico, com consequente impacto 
negativo na sobrevida.
CO111. CASUÍSTICA DOS FEOCROMOCITOMAS 
NA REGIÃO AUTÓNOMA DA MADEIRA
E. Resende, M. Ferreira, M. Sá, S. Abreu
Serviço de Endocrinologia. Hospital Central do Funchal.
Introdução: Os feocromocitomas são uma causa rara de 
hipertensão arterial (HTA). Os autores apresentam os casos de 
feocromocitoma diagnosticados na Região Autónoma da Madeira 
(RAM) desde o ano 2000.
Métodos: Estudo retrospetivo dos casos de feocromocitoma 
confirmados na RAM desde 2000, através da consulta de processos 
clínicos.
Resultados: O diagnóstico de feocromocitoma foi confirmado 
em 13 indivíduos; houve também 1 caso de paraganglioma (total 
